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FOrord

Livsmedelsverket arbetar for att skydda konsumenternas intressen genom att arbeta for saker mat och
bra dricksvatten, att informationen om att maten &r palitlig sa ingen blir lurad och for att frédmja bra
matvanor. En av Livsmedelsverkets uppgifter ar att ta fram information och forvalta olika
konsumentrad som ror livsmedel och dricksvatten. Informationen och raden baseras pa vetenskapliga
ron som lopande uppdateras.

I denna rapport redovisas kunskap om den for hjortdjur dédliga prionsjukdomen avmagringssjuka,
Chronic wasting disease (CWD) och vilka risker som eventuellt skulle kunna uppsta vid konsumtion
av kott frn infekterade djur. Rapporten har tagits fram pa bestéllning av Livsmedelsverkets avdelning
for Hallbara matvanor och besvarar bade allmédnna och specifika fragestéllningar. Den kommer att
anvindas i 6versynen av Livsmedelsverkets hantering av risker med konsumtion av kott fran hjortdjur.

Rapporten ar uppdelad i faroidentifiering, farokarakterisering, exponeringsuppskattning och
riskkarakterisering, dir de specifika fragestéillningarna besvaras.

Fdljande personer har arbetat med att ta fram denna rapport: Jakob Ottoson, mikrobiolog och
riskvéirderare; Rapporten har granskats av Kaisa S6rén och Maria Noremark, epidemiologer, Statens
veterindrmedicinska anstalt samt Roland Lindqvist, Teamchef, Risk- och nyttovarderingsavdelningen.

Per Bergman, avdelningschef for Risk- och nyttovarderingsavdelningen, Livsmedelsverket

Oktober 2020
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Sammanfattning

Chronic wasting disease (CWD) eller avmagringssjuka hos hjortdjur tillhér gruppen prionsjukdomar.
Ett annat namn for dessa sjukdomar ar Transmissibla spongiforma encefalopatier (TSE).

TSE-sjukdomar orsakas av ett sa kallat infektiost eller smittsamt protein, prion (PrP). Detta orsakar en
fordndring i den tredimensionella strukturen hos kroppens egna prionproteiner (PrP¢) s4 att de dvergér
i en form som &r vildigt stabil och svar att bryta ned (PrP™). De foérdndrade prionerna samlas i
hjarnan, vilket skadar hjarnvavnaden. I mikroskopet ser den ut som en tvéttsvamp. Detta leder till
neurologiska storningar och dod. Den hér processen kan paborjas genom att en individ far i sig prioner
frén en annan individ som har sjukdomen, men férdndringen kan ocksé uppsta spontant hos éldre
individer.

CWD har varit kind och spridits bland hjortdjur i Nordamerika sedan 1960-talet. Under 2016 fann
man for forsta gangen fall av CWD i Europa. Detta var hos vildren och dlg i Norge. Sedan dess har
CWD pavisats hos kronhjort i Norge hosten 2017, samt pé dlg i Finland 2018 och Sverige 2019. Fallen
pa vildren har visat likheter med nordamerikansk (ibland kallad klassisk) CWD, fast med vissa
skillnader. Men fallen pa &lg och kronhjort har varit p dldre djur och det kan hénda att dessa hade
uppstatt spontant (utan kiand orsak). Troligen dr inte spontant uppkommen CWD-sjukdom smittsam
mellan djur, men det &r viktigt att riskmaterial sdsom hjérna, centrala nervsystemet och 6gon tas om
hand och forstors pa ett sikert sétt.

Klassisk CWD smittar mellan hjortdjur via utséndrade kroppsvétskor (urin, saliv, avforing). Detta kan
ske genom direktkontakt eller fran miljon, t.ex. nér djuren betar. Till att borja med tas smittan upp i
lymfvavnader, och sprids sedan vidare via lymfsystemet till dess att det har bildats en ansamling av
PrP*¥¢ (CWD-prionprotein) i hjérnan. Detta kan ta flera manader och till och med &r. De mest
framtrddande symtomen ar avmagring och beteendeforandringar, som blir alltmer tydliga Gver tid.
Djuren kan vara sjuka i flera manader innan de dor. Eftersom PrP*"¢ sprids genom lymfsystemet kan
de ocksa pavisas i skelettmuskulatur (kott), inklusive dtbara styckningsdelar. Detta kan ske innan det
syns tecken pé sjukdom i det infekterade djuret. Men de hogsta halterna av PrP°*¢ finns i hjérnan hos
djur som visar symtom.

Det é&r inte helt sékert att CWD bara smittar hjortdjur. Men for nidrvarande finns ingenting som tyder
pa att CWD skulle ha smittat ménniskor. Till exempel ér inte andra prionsjukdomar bland ménniskor,
sadsom Creutzfeldt-Jacobs sjukdom (CJD), vanligare i omrdden dir CWD &r endemiskt (lokalt
etablerat) jimfort med andra omraden. Inte heller har man sett att CJD-fallen 6kat med tiden. I en
uppfoljning av tolv CJD-fall i USA kunde inte ndgot kopplas till PrP" -smitta utan alla hade en
spontan eller en genetisk forklaring. Detta betyder dock inte att det inte har skett nagon smittspridning
eftersom inkubationstiden troligtvis ar valdigt 1ang. Symtomen kan ocksa vara oklara och inte
upptéckas utan obduktion, ddr man specifikt letar efter prionsjukdom.

Resultaten av experiment pa primater (apor) ar otydliga. I en opublicerad studie frin Kanada
infekterades makaker av smittat hjortkott genom att &ta det, och visade symtom pd CWD sex ar senare.
Men i ett annat liknande infektionsforsok pa samma art fanns inga tecken pa PrP* 13 4r efter
infektion. Vidare har PrP°*¢ inte kunnat omvandla prionproteiner frin ménniska hos genfordndrade
laboratorieméss. Daremot skedde detta in vitro (i provror) genom proteinamplifiering (uppforokning
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av proteinet), men denna omvandling var ineffektiv. Det finns visserligen inte bevis for att
smittspridning mellan djur och ménniska dr mdojlig, men de flesta experter dr 6verens om att begransa
tinkbara Overforingstillfillen s& mycket som mojligt. Pé det sittet minskar sannolikheten for en
utveckling dir artbarridren kan korsas.

EU har startat ett vervakningsprogram som ska kartldgga forekomsten av CWD i Estland, Finland,
Lettland, Litauen, Polen och Sverige. Detta ska pdga 2018 — 2020 och man har gjort de forsta svenska
och finska fynden av smittad dlg. Sammanlagt ska prover tas fran 6 000 hjortdjur i respektive land. I
Norge har det gjorts 20 fynd hos vildrenar, som paminner om klassisk CWD. Nitton av dessa gjordes i
Nordfjellaomréadet, och dér har vildrenarna avlivats i ett forsok att bekdmpa sjukdomen. I september
2020 fann man dock en ny vildren med klassisk CWD, den hér gdngen i Hardangervidda. Prov har
ocksa tagits pa 41 000 tamrenar i Norge, men ingen har varit positiv for CWD.

Halterna av prioner kan inte minskas genom vanlig tillagning av livsmedel. Prionerna &r vildigt stabila
och det krdvs hoga temperaturer for att inaktivera dem. For att sterilisera kirurgiska instrument
rekommenderas autoklavering vid 3 bar (133 °C) med 16sningsmedel. Aven hdg alkalinitet (som t.ex. i
lut) kan inaktivera prioner.

Sannolikheten att ménniskor skulle bli sjuka genom att dta kott fran infekterade djur bedoms som
mycket 1ag; det vill sdga inte sannolikt men kan inte uteslutas. Men beroende pa kunskapsluckor har
denna bedomning en hog osékerhetsgrad.
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summary

Risks of eating meat from CWD-infected deer

Chronic wasting disease (CWD) belongs to the group of prion diseases also known as Transmissible
Spongiform Encephalopathies (TSEs). Common to TSE diseases is that they are caused by a so-called
infectious protein, prion (PrP), which causes a change in the three-dimensional structure of normally
occurring body prion proteins (PrP¢) so that they change into a form that is very stable and difficult to
break down (PrP™*). The altered prions accumulate in the brain, which damages the brain tissue (which
under a microscope looks like a sponge) and leads to neurological disorders and death. This process
can be started by an individual ingesting prions from another individual who has the disease, but the
change can also occur spontaneously in older individuals.

CWD has been known and has been spreading among deer in North America since the 1960s. In 2016,
the disease was also detected in wild reindeer and moose in Norway, which were the first detected
cases of CWD in Europe. Since then, CWD has been detected in red deer in Norway in the autumn of
2017 and in moose in Finland 2018 and Sweden 2019. While cases of wild deer have shown
similarities with classic North American CWD (although there are differences), cases of moose and
red deer have occurred in older animals and may possibly have arisen spontaneously. Spontaneous
disease is not contagious as long as risk materials such as the brain, central nervous system and eyes
are taken care of and destroyed in a safe way.

Classical CWD is transmitted between deer via excreted body fluids (urine, saliva, faeces), either
through direct contact or from the environment. Initially, it is absorbed into lymph tissues, but further
spread via the lymphatic system until an accumulation of PrP" is formed in the brain. This process
can take several months up to years. The most prominent symptoms are weight loss and behavioural
changes that become increasingly pronounced over time. After a course of disease that can last for
several months, the animals die. The lymphatic pathway in the body means that PrP* can also be
detected in skeletal muscle, including edible cuts, before there are signs of disease in the infected
animal. However, the highest levels of PrP*" are found in the brains of animals that show symptoms.

The species barrier is not definitive, but there is currently no evidence that CWD has infected humans.
For example, the incidence of other prion diseases such as Creutzfeldt-Jakob disease (CJD) is not
higher in CWD endemic areas compared to others. Nor has there been an increase in the incidence of
CJD over time. In a follow-up of twelve CJD cases in the USA, nothing could be linked to exposure to
PrPe*4, but all had a spontaneous or a genetic explanation. However, the incubation period is probably
very long and the symptoms can be non-specific and not detected without an autopsy where prion
disease is specifically looked for.

Infection studies of primates are inconsistent; an unpublished study from Canada states that macaques
have developed symptoms six years after being infected both intracerebrally and orally with infected
deer meat. In another similar infection trial of the same species, PrP*¢ could not be detected 13 years
after infection. Furthermore, PrP°* has not been able to convert human prion proteins in transgenic
mice, but in vitro by protein amplification. However, the conversion was inefficient. Despite the lack
of evidence for zoonotic potential, most experts agree that exposure should be minimized to reduce the
likelihood of a development where the species barrier can be crossed.
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An EU-initiated monitoring program aimed at mapping the prevalence of CWD in Estonia, Finland,
Latvia, Lithuania, Poland and Sweden is underway in 2018 - 2020. Within this framework, the first
Swedish and Finnish findings on moose have been detected. A total of 6,000 deer will be sampled in
each country. In Norway, 20 findings have been made that are reminiscent of classic CWD in wild
reindeer. All but one of these were made in the Nordfjella area which was depopulated of reindeer.
However, in September 2020 another finding in Hardangervidda was made. None of the more than
41,000 domesticated reindeer sampled in Norway has been positive for CWD.

There is no way to reduce the levels of prions by cooking. The prions are very stable and high
temperatures are required to inactivate them. To sterilize surgical instruments, autoclaving at 3 bar
(133 °C) with solvent is recommended. Further high alkalinity can inactivate prions.

The risk of humans being infected from consumption of deer meat is very low (not likely but cannot
be excluded), however due to lack of knowledge the uncertainty of this risk assessment is high.

N.B. The title of the publication is translated from Swedish, however no full version of the publication has been produced in English.
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Inledning

Viltsjukdomen CWD - Chronic Wasting Disease - dr en prionsjukdom som upptécktes i Nordamerika
pa 1960-talet. Den finns hos bade vilda och hdgnade hjortdjur i USA och Kanada. I april 2016
pavisades CWD, vad vi vet for forsta gangen i Europa hos norsk vildren. Dérefter har flera fall av
CWD pavisats pa vildren i Nordfjellaomréadet i centrala Norge samt i september 2020 ocksé i en
vildren i Hardangervidda. Sjukdomen har ocksé pévisats i dlg i Norge, Finland och Sverige samt i
kronhjort i Norge. Till skillnad frén fallen pa vildren ar orsaken i 6vriga hjortdjur troligen spontant,
utan kédnd orsak, uppkommen CWD.

Fragestallning

Avdelningen Hallbara matvanor behdver hjélp med att bedoma den zoonotiska potentialen av CWD
och att beskriva aktuellt kunskapsldge om sjukdomens utbredning i Sverige och andra nordiska lédnder.

Specifika fragor som ska besvaras

1. Vilka hjortdjur kan infekteras?

2. Beskriv kortfattat hur prioner kan orsaka CWD/avmagringssjuka hos hjortdjur och hur
sjukdomen yttrar sig.

3. Kan prionproteinerna som orsakar CWD &dven orsaka sjukdom hos ménniskor?

4. Kan prionproteinerna som orsakar CWD Overforas till ménniskor via maten, det vill séga finns
det nagon risk att ménniskor blir sjuka genom att dta produkter fran ett CWD-infekterat djur?

5. Kan hjortdjur som inte uppvisar sjukdomstecken vara infekterade av prioner?

6. Finns det nagra dtgirder som konsumenten kan gora for att minimera exponeringen av prioner
i kott, till exempel upphettning, frysning, torkning, saltning?

7. Hur vanligt &r CWD hos hjortdjur i Sverige och andra nordiska lander?

8. Hur sker 6vervakningen av CWD 1 Sverige, andra nordiska och i europeiska lander?
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Metod

EFSA gjorde tvd sammanstillningar av CWD 1 hjortdjur (EFSA 2017, EFSA 2018) som I4g till grund
for stora delar av det forsta underlaget som svar pa fraga till Risk- och nyttovirderingsavdelningen,
RN (SLV dnr. 2019/00189). Detta var innan ndgra fall pa hjortdjur hade detekterats i Sverige. I
samband med att hanteringen pégatt gjordes darfor en uppdatering av svaret vilket nu publiceras i form
av en rapport fran Livsmedelsverket.

Sedan fragan inkom till RN har Efsa gjort ytterligare en uppdatering (EFSA 2019) 6ver kunskapsldget
om CWD i hjortdjur. Denna behandlar till stor del den potentiella zoonotiska potentialen hos prioner
isolerade fran europeiska hjortdjur.

Som komplement till Efsa-opinionerna gjordes 2020-05-21 en uppdaterad litteraturgenomgang i
PubMed med sdkstringen: Chronic wasting disease AND CWD AND (2017 TO present [date]).
Dessutom soktes specifikt litteratur for inaktivering av prioner: prion AND (inactivation OR
reduction) AND (CWD OR scrapie OR BSE). Storre delen av underlaget bygger dock pa Efsas
sammanstillningar.
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Faroidentifiering

Prioner och prionsjukdomar

CWD tillhér gruppen prionsjukdomar som édven kallas Transmissibla spongiforma encefalopatier
(TSE). Gemensamt for TSE-sjukdomar ar att de orsakas av ett sa kallat infektidst protein, prion (PrP),
som orsakar en fordandring i den tredimensionella strukturen hos normalt forekommande kroppsegna
prionproteiner sa att de dvergar i en form som dr véldigt stabil och svar att bryta ned (PrP™). De
forandrade prionerna ansamlas i hjarnan vilket skadar hjairnvdavnaden, som far ett tvittsvampsliknande
utseende 1 mikroskop. Skadorna leder till neurologiska storningar och déd. Den hir processen kan
paborjas genom att en individ fér i sig prioner fran en annan individ som har sjukdomen, men
fordndringen kan ocksé uppsté spontant hos dldre individer (SVA, 2020).

Sjukdomen scrapie hos far dr kénd sedan 1700-talet men det var forst genom sina forsék under slutet
av 1970-talet som (Prusiner, 1982) kunde bevisa att sjukdomen inte orsakades av ett virus, en plasmid
eller liknande agens med nukleinsyra utan av ett protein som han kom att kalla prion'. Det finns ett
flertal prionsjukdomar hos bade djur och ménniska (tabell 1). Aven om dessa sjukdomar tillhér samma
familj finns det skillnader, t.ex. hur de fordndrade prionerna ér distribuerade i kroppen, hur de smittar
och om de kan overforas mellan olika arter. Hos ménniska ses bland annat Creutzfeldt Jacobs sjukdom
(CJD) som verkar uppsta spontant och variant Creutzfeldt Jacobs sjukdom (vCJD) som orsakas av
konsumtion av notkreatur infekterade med Bovin spongiform encefalopati (BSE). PrP® ir idag det
enda prion som har bevisad zoonotisk potential (EFSA, 2019).

Nér det géller CWD kan man forenklat dela in sjukdomen i tva olika former, 1: varianter som uppvisar
smittsamhet mellan djur och som pavisats hos hjortdjur i Nordamerika och hos vildren i Norge, vilken
hiadanefter hanvisas till som klassisk CWD samt 2: den variant (eller de varianter) som pavisats hos
dldre dlgar och kronhjort som tros vara spontant (utan kind orsak) uppkommen. Detta dr dock dnnu
inte bevisat.

Generellt kan man séga att prionsjukdomar som sprids via infektion, sérskilt via oral exponering, ger
en storre spridning i kroppen hos den infekterade individen 4n spontant uppkommen sjukdom. Detta
underldttar ocksé vidare spridning till andra individer. Tvé utav prionsjukdomarna, klassisk CWD och
klassisk scrapie, har dessutom féormagan att spridas mellan djur med exkrement sdsom urin, feces saliv
och fostervitskor vilket innebér att spridningsmonstret liknar det for vanliga” infektionssjukdomar i
en flock (Terry, et al., 2011, Plummer, et al., 2017).

Prionproteinet kodas av en gen, PRNP som har visat sig vara evolutionért stabil. Det finns dock viss sa
kallad polymorfism, vilket innebér att fordndringar i gensekvensen har lett till att aminosyror bytts ut.
Dessa polymorfismer kan i sin tur vara forknippade med resistens (varierande grad av mottaglighet for
prionsjukdom). Generellt paverkas mojligheterna att infektera med prioner sévél inom som dver
artgransen av savil den infekterande stammen som genotypen hos mottagaren (Colby and Prusiner,
2011). Resistensen uttrycks genom en forldngd inkubationstid. De kortaste inkubationstiderna uppnés

1”Protein infection only”; Stanley Prusiner tilldelades 1997 Nobelpriset i fysiologi eller medicin for sin forskning med avseende pa prioner
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med intracerebral inokulering av prioner med en aminosyrasekvens som ér identisk med den hos
varddjuret. Nar prionet harstammar fran en annan art dn varddjuret, och sekvenserna dérmed skiljer
sig, forlangs inkubationstiden som kan variera vasentligt mellan arter, men dven mellan individer inom
en art. Ofta utvecklar flertalet av de infekterade djuren inte sjukdom, vilket dr det som brukar
bendmnas artbarridr (Colby and Prusiner, 2011) (se vidare Zonotisk potential).

Tabell 1. Prionsjukdomar i manniskor och djur (modifierad fran Colby & Prusiner, 2011)

Kuru manniska infektion med humana prioner via rituell kannibalism
Spordaisk CJD manniska somatisk mutation eller spontan omvandling av PrPe till Prpcid
latrogen CJD manniska infektion fran prionkontaminerat tillvaxthormon, transplantation, kirurgiska

instument m.m.

Variant CJD manniska infektion med bovina prioner

Familjar CID manniska kdnscellsmutation i PRNP-genen

GSS manniska kdnscellsmutation i PRNP-genen

FFI manniska konscellsmutation i PRNP-genen

sFI maénniska somatisk mutation eller spontan omvandling av PrPe till Prpcd

BSE not infektion fran kott och benmjol innehallande prioner (klassisk BSE) eller spontan

omvandling (atypisk BSE) av PrPe till Prpbse

Scrapie far och get infektion (klassisk scrapie) eller spontan omvandling (atypisk scrapie) av PrPe till
Prpse

CWD hjortdjur Infektion med cervida prioner®

TME mink infektion med bovina eller ovina prioner

FSE kattdjur infektion med bovina prioner fran kott och benmjol eller vavnader fran not

EUE hovdjur infektion med bovina prioner fran kétt och benmjol

3 Creutzfeldt Jacobs sjukdom, Gerstmann Strdussler Scheinker syndrom, Fatal Familial Insomnina, sporadisk Familial Insomnia, Bovin
Spongiform Encefalopati, Chronic Wasting Disease, Transmissibel Mink Encefalopati, Felin Spongiform Encefalopati, Exotisk Ungulat
Encefalopati. ® det finns dock en teori om att spontant (utan kind orsak) uppkommen CWD kan férekomma

For ménniska finns polymorfism ibland annat kodon M129V (motsvarande M132L i wapiti, hjortdjur i
Nordamerika och Asien, se tabell 2 och 3) dar homocygoter f6r metionin ar kédnsligare for infektion
med PrP>. Alla som har diagnosticerats med vCJD har varit homozygota fér metionin i kodon 129
(129MM) med undantag av ett fall pa en person som var heterozygot (M129V) (Fernandez-Borges, et
al., 2017). Vidare patrédffades en polymorfism i kodon G127V som har gett skydd mot utvecklingen av
Kuru hos 129MM-homozygoter i endemiska omraden pa Papua Nya Guinea (Mead, et al., 2009).
Trots att PrP finns evolutionirt vélbevarat hos diaggdjur dr dess funktion dock &dnnu inte klarlagd.
Manga olika tdnkbara funktioner har foreslagits sasom modulering av olika signalvégar, att det skulle
ha betydelse for cellers verlevnad, skydd mot oxiderande stress, bindning av koppar eller att det kan
vara kopplat till minne och somn (Wulf, et al., 2017).

CWD epidemiologi

Det ér oklart hur nordamerikansk, klassisk CWD (eller andra TSE-sjukdomar for den delen) initialt
uppkom. Mgjliga forklaringar kan vara spontan uppkomst och vidare spridning bland hjortdjur eller att
ursprunget dr ett annat prion, oként eller redan forekommande (sésom scrapie), som sedan spridits
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mellan hjortdjur (EFSA, 2017). Det forsta fallet rapporterades pa en asnehjort (O. hemionus) fran en
faltanldggning i Colorado, USA, 1967. Det var dock forst efter att en histopatologisk undersékning
genomforts 1978 som fallet kunde klassas som en prionsjukdom. Strax ddrefter dok dven fall pa
asnehjort upp i Wyoming (1979) samt pa wapiti (Cervus canadeniensis) 1 savil Wyoming som
Colorado. Sedan dess har sjukdomen spridit sig 6ver kontinenten och CWD har pavisats i savél
hiagnade som frilevande hjortdjur fran 24 amerikanska stater och tre kanadensiska provinser (figur 1;
EFSA, 2017). Dessutom har export av djur fran Kanada lett till att sjukdomen spridits till Sydkorea
(Saunders, et al., 2012). Naturlig migration av infekterade djur samt (framforallt) forflyttning av
infekterade djur har haft betydelse for spridning till nya platser (EFSA, 2017). Provtagning ar
nddvéndig for att uppticka sjukdomen och 1 vissa omrdden som ansetts vara fria har 6kad 6vervakning
inneburit att sjukdomen har upptickts. Det dr ddremot oklart hur sjukdomen spreds till, eller uppkom 1,
Norge? (Benestad, et al., 2016).

Forekomsten av CWD i olika hjortdjurspopulationer dar smittan finns kan skilja sig at och beror pa
artens kénslighet men dven beteenden inom en flock, t.ex. med avseende pa bete. [ hignat vilt &r i
regel forekomsten lag ndr smittdimnet dr nytt men kan snabbt na prevalenser upp emot 100 %. I
frilevande populationer ligger andelen infekterade djur i regel under 5 % men kan i vissa populationer
vara sa hog som 30 % baserat pa 6vervakningsdata fran Nordamerika (EFSA, 2017). I Nordfjella var
19 av totalt 2 600 (0,7 %) provtagna vildrenar positiva for CWD (Veterinaerinstituttet, 2019). En ldng
inkubationstid gor dock att inte alla infekterade djur &r positiva i testerna och déarfor bedoms
prevalensen vara hogre. En ny studie som analyserade data fran Nordfjella-omradet uppskattade att
den verkliga forekomsten i den infekterade populationen var 1,6 % (Viljugrein et al., 2019).
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Figurl. Utbredning av CWD i USA och Kanada (EFSA, 2017).

2 Det har i senare studier visat sig att det finns skillnader mellan sjukdomen hos de norska vildrenarna jamfért med fall i Nordamerika (Giiere et al. 2020). Aven i
Nordamerika kan det réra sig om flera olika typer av CWD (Noremark, pers. komm.).
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Hittills har CWD pavisats naturligt pa sju olika arter (nio underarter), alla inom familjen Cervidae
(tabell 2). Med tanke pa att CWD é&r smittsamt via miljon kan betande djur exponeras i hog grad. |
overvakningsprogrammet (se nedan) ingar dock inte provtagning pa dovhjort (Dama dama). Detta
baseras troligtvis pé att dovhjort inte infekterades sdrskilt effektivt experimentellt (Hamir, et al., 2008)
eller 6ver huvud taget efter att ha vistats tillsammans med en flock infekterade asnehjortar i en
kontaminerad milj6 i upp till sju ar (Rhyan, et al., 2011). Med avseende pa notkreatur (Bos taurus) ar
resultaten inkonsekventa. Medan (Williams, et al., 2018) kom fram till att notkreatur dr resistenta mot
CWD i sina studier finns det dock infektionsstudier pa not med cervida prioner som har lyckats, men
bara efter intracerebral exponering, inte oral (Cutlip, et al., 2001, Hamir, et al., 2001). Detsamma
géller for far (Ovis aries) (Hamir, et al., 2006). Transgena moss som uttrycker bovin PrP¢ har inte
heller visat pd omvandling till PrP**¢, diremot kunde (asymtomatisk) replikation i mjilten pa
transgena moss som uttrycker ovin PrP¢ pavisas (EFSA, 2017).

Tabell 2. Arter i vilka CWD har diagnosticerats i naturlig miljo (d.v.s. inte experimentellt). Alla ingar i familjen Cervidae.

Capreolinae Odocoileus hemionus hemionus mule deer asnehjort 1967
columbianus black-tailed deer svartsvanshjort 1981

virginianus white-tailed deer vitsvanshjort 1985

Alces alces shirasi Shira’s moose nordamerikansk alg 2005

alces moose europeisk alg 2016

Rangifer tarandus tarandus reindeer ren 2016

Cervinae Cervus elaphus red deer kronhjort 2016
canadeniensis? wapiti/elk wapiti 1979

nippon sika deer sikahjort 2011

2 Forsta rapporterade, eller i efterhand daterade, naturliga fall, ® Tidigare indelad i underart Cervus elaphus nelsoni

Prpewd

PRNP-genen ér anméirkningsvért konserverad inom familjen Cervidae; endast 19 polymorfismer hade
rapporterats fram till och med 2012 (tabell 3). Nagra av dessa polymorfismer har associerats med lagre
frekvenser av CWD-infektion och langsammare utveckling av klinisk CWD (Robinson, et al., 2012).
Typning av PRNP ingéar som en del i det 6vervakningsprogram som pagar (se nedan) eftersom det kan
ge en bild av hur kénsliga hjortdjurs-populationerna i Europa ér for CWD. I dsnehjort paverkar
polymorfismen i kodon 225 serin (S) eller fenylalanin (F) kénsligheten, ddr 225F-allelen &r delvis
skyddande. Forekomsten av CWD visade sig vara 30 gdnger hogre i hjortar med 225SS 4n hos
heterozygota djur (F225S) (EFSA, 2017). Intill, i kodon 226 syns en skillnad mellan underfamiljerna
Cervinae och Capreoline, dér de forrra i regel &r 226EE, medan de senare foljer det vanliga monstret
226QQ (Robinson, et al., 2012), vilket vidare dr den enda skillnaden i PrP mellan wapiti/kronhjort
(Cervus spp.) och hjortar i sliktet Odocoileus spp. (EFSA, 2017). Hos vitsvanshjort finns
polymorfismer i kodon H95Q, S96G samt G116A dér 95H, 96S och 116G-allelerna &r skyddande
(Robinson, et al., 2012). I en undersékning mellan 2006 och 2010 testades 13 000 hjortdjur i Europa
med avseende pa CWD. Inget var positivt (EFSA, 2010). Variabiliteten i PRNP-genen fran Skottland
och Italien visade dock att europeiska hjortdjur dr mottagliga for CWD (Peletto, et al., 2009). I Sverige
provtogs 195 hjortdjur dldre d4n 18 manader. Ren, radjur, dovhjort och dlg var homozygota (95QQ,
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96GG och 132MM). Diaremot pavisades skillnader i nagra andra kodon (Wik, et al., 2012). Dessa har
dock inte forknippats med 6kad resistens mot eller kénslighet for CWD (tabell 3). Giiere ef al. (2020)
visade dock att renar pa Nordfjella med homozygoti for serin i position 225 (225SS) var kénsligare for
CWD. Dessutom fann man hos vissa djur en deletion pa 24 baspar som ihop med 225S ocksa innebar
en Okad risk for infektion.

Tabell 3. Variabilitet i PRNP-genotyper hos hjortdjur i Nordamerika (Robinson, et al., 2012) samt Skandinavien (Wik et al.,
2012; Guere et al. 2020)

Art Ger partiell resistens Andra rapporterade polymorfismer
Wapiti M132Lt E226Q

Kronhjort S59G, A98T, S168P

Vitsvansad hjort H95Q, S96G, G116A K226Q

Ren S225Y? D176NP

Caribou (kanadensisk ren) M2V, S129G, N138S, M169V
Dovhjort Monomorf

Radjur Monomorf

Asnehjort F225S G20D

Alg 1209M, K109Q*

Aminosyra-koder: A, alanin; D, asparaginsyra; E, glutaminsyra; G, glycin; H, histidin; K, lysin; L, leucin; M, methionin; P, prolin; Q, glutamin;
S, serin; T, treonin V, valin; Y, tyrosin; T motsvarar kodon 129 hos ménniska; ? Giiere et al. (2020); ® Wik et al. 2012.

Diagnostiska metoder

For djur som testas tas det i regel prov frdn obexomrédet som &r en del av hjarnstammen (bakre delen
av medulla oblongata) och/eller fran ndgon lymfknuta. Provmaterialet behandlas med proteinas K for
att 1 positiva prover kunna detektera PrP™ (EFSA 2018). Idealt bor bade delar av hjdrna och
lymfknutor testas pé hjortdjur eftersom replikationen vid klassisk CWD initialt sker i perifer
lymfvivnad och forst ménader sedan ndr CNS. Detektionen i lymfvavnad &r dock i vissa fall mindre
kénslig och om inte delar av hjarnan analyseras missar man dessutom fall som uppkommit spontant,
det vill sdga fall som &r positiva i CNS men negativa i lymfknuta (EFSA 2018).

Immunhistokemi (IHC) gér ut pé att man med hjélp av fluorescerande antikroppar som binder specifikt
till PrP™ kan férga in omraden i hjdrnan, och som sedan detekteras mikroskopiskt. Det gar dven att
pavisa PrP™ i biopsier frdn lymftknutor med IHC, men det krivs att biopsin utgdrs av fast vivnad
(EFSA 2018).

Med Enzyme immunoassay (EIA) eller enzyme-linked immunosorbent assay (ELISA) binds PrP™ till
antikroppar i brunnar som léses av efter att ytterligare en antikropp med kopplat enzym tillsats. Fler
utav de snabbtest som utvecklats och godkénts for detektion av CWD bygger pa ELISA-metodik.

Western blot (WB) ar en vanlig metod for att detektera och identifiera specifika proteiner. PrP™ renas
ur de aktuella vdvnaderna, klyvs med enzym for att sedan separeras till proteinfragment pé en gel som
fargas in med specifika antikroppar. Med denna metod kan man sérskilja olika prioner baserat pa
antalet av och storleken pé dessa fragment.
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For att kunna bestdmma infektivitet samt bestdmma vilken stam ett djur dr infekterat med kan det vara
nodvindigt med en Bioassay i forsoksdjur sésom transgena moss som uttrycker cervida PrPC, men édven i
naturligt kinsliga varddjur.

P4 senare tid har enklare och snabbare metoder som bygger pd amplifiering av sm& méngder PrP i olika
biologiska matriser utvecklats. Dessa har kunnat ge en storre forstaelse for patogenesen hos CWD (Haley
& Richt, 2017). For att 6ka kansligheten med WB kan man amplifiera PrP™ med hjélp av Protein
misfolding cyclic amplification (PMCA). Proteiner ur det renade provet far reagera med homogenat fran
hjérna frén en kiinslig vird ssom transgena mdss som uttrycker cervid PrP€ vilket leder till att dessa
prionproteiner, vid positivt prov omvandlas till PrP**¢ Aven Real time Quaking induced conversion (RT-
Quic) dr en metod som bygger pd amplifiering av PrPC dir avldsningen gors genom att méta den
fluoroscerande signalen som fas av att thioflavin T infogas mellan fibrillerna och antar ett annat
emissionsspektrum &n nér det finns fritt i 16sning (Haley & Richt, 2017). En begransning med dessa
metoder dr dock specificiteten, vilket innebér att de riskerar att ge fler falskt positiva svar (EFSA 2018).

Provtagning i pagaende 6vervakning

For varje hjortdjur som testas ska det tas ett prov fran obexomradet som ar en del av hjarnstammen
(bakre delen av medulla oblongata). Detta omrade ar involverat tidigt i infektion hos bade Cervus spp.
och Odocoileus spp. Om mojligt ska det dessutom tas ett prov av en av foljande vdvnader i foljande
preferensordning: a) Retrofaryngeallymfknutor, b) Tonsiller eller ¢) Andra lymfknutor i huvudet. For
snabbtestning ska en hemisektion (delat pa mitten i hoger och vénster halva) av obex ldmnas in 1 farskt
eller fruset tillstdnd. En del farsk vavnad fran varje prov ska forvaras fryst tills man fatt ett negativt
resultat, ifall en bioassay skulle krdvas®. I Sverige undersoks i regel en bit av hjarnstammen fran
obexomrédet och retrofaryngeallymfknutor (kdklymfknutor) (SVA, 2020).

De snabbtester som anvénds for att pdvisa TSE i obex och lymfknutor hos nétkreatur eller mindre
idisslare ar dven dndamalsenliga for pavisande av TSE hos hjortdjur och ska anvéndas i
overvakningsprogrammet for CWD, men med ett sérskilt tilldgg till metodbeskrivningen som publicerats
av EU:s referenslaboratorium for TSE, i syfte att anpassa metoden till att fungera optimalt pa hjortdjur. I
Sverige anvinds ELISA-test (BioRad TeSeE SAP, using the CWD addendum).

Om det inte gér att dra ndgra sdkra slutsatser av resultatet av snabbtestet eller om testet &r positivt, ska
provet genomga konfirmerande undersdkningar med Immunhistokemi eller Western Blot. I Sverige
anvinds Western Blot (BioRAd TeSeE). Om en medlemsstat inte kan bekréfta ett positivt
snabbtestresultat ska limplig vivnad sindas till EU:s referenslaboratorium for bekriftelse®.

Vid positiva fynd av TSE bor ytterligare karaktérisering av isolat ske i samrad med EU:s
referenslaboratorium for TSE. Prionproteinet ska genotypbestammas for varje positivt fynd av TSE hos
hjortdjur. Dessutom ska prionproteinet genotypbestimmas for varje hjortdjur som testats och befunnits
negativt for TSE; alternativt sparas ett prov av vdvnad, exempelvis av obex, fryst till och med den 31
december 2021 for att mojliggoéra genotypning om si beslutas®.

3 av den 30 oktober 2017 om &ndring av bilagorna | och Il till Europaparlamentets och radets forordning (EG) nr
999/2001 vad giller ett program fér 6vervakning av chronic wasting disease hos hjortdjur i Estland, Finland, Lettland, Litauen, Polen och Sverige och om
upphévande av kommissionens beslut 2007/182/EG
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Farokaraktarisering

CWD hos hjortdjur

Klassisk CWD ér en infektionssjukdom och infekterade hjortdjursindivider utséndrar prioner via flera
véigar; PrP*" har detekterats i saliv, blod, urin och fekalier med bioassay vilket visar pa betydelsen av
dessa kroppsvitskor for spridningen av sjukdomen (EFSA, 2017). Efter att ett mottagligt djur har
exponerats oralt for material som é&r fororenat med CWD-prioner migrerar de patogena prionerna till
lymfoida vdvnader i svalget och/eller mag-tarmkanalen. I lymfatiska viavnader sker an ansamling av
PrPe*d framforallt pa follikuldra dentritiska celler*, men ocks& makrofager (Sigurdson et al. 2002). PrP
kan detekteras i lymfoid vdvnad inom ndgra veckor efter oral exponering och manader fore upptackt i
hjdrnan. Aven om PrP*¢ ackumuleras i lymfknutor tidigt under infektionen &r rollen hos det specifika
immunsystemet oklar nér det géller transporten 6ver blod-hjérnbarridren och till CNS (Sigurdson et al.,
2002). Mest troligt sker ackumuleringen av PrP®"¢ via perifera nerver dven om transport via blod inte kan
uteslutas (EFSA 2018). Liksom hos andra prionsjukdomar &r patologiska forandringar begransade till
CNS dér man med mikroskopi kan diagnosticera sjukdomen. Beroende pa variant och sjukdomsfas kan
CWD pévisas tidigare i lymfoida vivnader med diagnostiska test (se diagnostik).

De mest framtrddande symtomen ar avmagring och beteendeforandringar som blir alltmer uttalade
over tid. Symtomen kan ocksa omfatta dregling, okoordinerade rorelser, tandgnissling, skédlvningar,
torr hirrem och att djuret star med sénkt huvud. Mot slutet av sjukdomen ses ett 6kat drickande och
okad urinering. Efter ett sjukdomsforlopp som kan vara i flera ménader, dor djuren (SVA 2020).

CWD kan potentiellt uppsté spontant (utan kind orsak), till exempel genom somatisk mutation eller
spontan omvandling av PrP€ till ett prion (PrP®*%) (Pirisinu, et al., 2018). I sina forsok kunde
(Meyerett-Reid, et al., 2017) pavisa en de novo uppkommen infektids stam efter att cervid PrP¢
amplifierats med PMCA, vilket tyder pa att spontant uppkommen CWD dr mgjlig. Denna form av
CWD ér med stor sannolikhet begrinsad till CNS (EFSA 2018).

CJD hos manniska

Det finns olika former av prionsjukdomar hos ménniska (tabell 1). Sett till incidensen for CJID ver
lander verkar den stabil inom EU med 1-2 rapporterade fall per miljoner invanare och ar (EFSA,
2015). Den allra vanligaste ér sporadisk (sCJD) som mest troligt uppstar spontant hos dldre individer
och stér for ca 85 % av fallen (Colby & Prusiner, 2011). Familjar CJD (fCJD) ér den drftliga formen
av sjukdomen. Den orsakas av en mutation i PRNP-genen och riskfaktorn kan ddrmed foras vidare till
nista generation. CJD kan dven Overforas vid vissa behandlingar inom sjukvarden och kallas da
iatrogen CJD (iCJD). Ménniskor har till exempel insjuknat efter att ha fatt tillvixthormon som
tillverkats av hypofyser fran avlidna manniskor med CJD eller efter att ha genomgatt transplantationer
da de fatt delar av den harda hjarnhinnan eller hornhinnan fran en avliden person inopererade. I

4 Celler med omfattande dentritiska utskott, patraffade i B-cellsomraden (priméra folliklar och germinalcentra) i lymfvévnad. De &r inte besldktade med de T-
cellsassocierade dendritiska cellerna. Follikulara dendritiska celler har Fc-receptorer och C3b-receptorer, men till skillnad fran andra dendritiska celler bearbetar
de inte eller presenterar antigen sa att dessa kanns igen av T-celler. Istéllet binder de antigen sasom immunkomplex pa sina ytor under langa perioder och kan
presentera antigen for B-celler vid en immunreaktion (ki.se).
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Sverige finns inga kénda fall av iCJD (Socialstyrelsen, 2020). Pa 1990-talet upptacktes i
Storbritannien en ny form av CJD som fick namnet variant Creutzfeldt-Jakobs sjukdom, vCJID.
Sjukdomen anses ha orsakats av att ménniskor at produkter fran nétkreatur med prionsjukdomen BSE.
Inte heller denna form av CJD har pavisats i Sverige och de flesta av de idag drygt 200 fallen av vCJD
har rapporterats fran Storbritannien (Colby & Prusiner, 2011, Socialstyrelsen, 2020) som ocksé ar det
land dir merparten av alla fall av klassisk BSE hos notkreatur har péavisats.

Symtomen och tidpunkten for nar symtomen fOrst visar sig varierar nagot mellan de olika
sjukdomsformerna. Vid den sporadiska formen (sCJD) upptrader de forsta tecknen i regel i 60- till 70-
arsaldern. De forsta symtomen vid den sporadiska formen &r vaga och svartolkade och kan utgoras av
somnsvarigheter, trotthet och depression. Dérefter sker vanligen en snabb forsdmring, bade vad géller
befintliga symtom och uppkomst av nya. Hos ménga forekommer plotsliga muskelryckningar i hela
kroppen. Oavsett hur de forsta symtomen yttrar sig framtriader forr eller senare en tilltagande demens.
Personer med den sporadiska formen forsdmras vanligen snabbt, blir sdingbundna och far svart att tala
och ita. Forloppet ar snabbt och leder oftast till doden inom tolv ménader. Symtomen vid den
familjara formen (fCJD) upptrader vanligen i 30- till 50-arséldern, och sjukdomsforloppet &r oftast
langsammare. Vid variantformen (vCJD) har de som insjuknat i allménhet varit i 30-arsaldern eller
yngre, och bade symtombilden och forloppet skiljer sig frén dvriga former av CJD. Vid variantformen
ar psykiska symtom, beteendestorningar och avvikande smértsensationer vanligare dn vid den
sporadiska formen. Sjukdomsperioden ar ocksé langre. I Storbritannien var medianéldern vid
insjuknandet i rapporterade fall av vCJD 26 ar och 6verlevnaden cirka tva ar (Socialstyrelsen, 2020).

Zoonotisk potential for CWD

Det finns olika sitt att studera artbarridren sdsom genom proteinamplifiering, infektion av transgena
moss (tg) som uttrycker humant prionprotein (huPrP¢), infektionsforsok pa primater samt
epidemiologiska studier. Nedan sammanstélls den information som finns med de olika metoderna.

Proteinamplifiering in vitro: PrP**dhar kunnat omvandla humana PrP¢ in vitro med savil PMCA
(Barria, et al., 2018) (Barria, et al., 2011) som RT-QuiC (Davenport, et al., 2015). Medan forsok med
substrat fran dsnehjort kriavde fler passager kunde stammar fran ren, wapiti och vitsvanshjort

omvandla humana prioproteiner utan seriell passage. Dock var amplifieringen ineffektiv och
paverkades av polymorfismen hos bade viard och mottagare, i kodon 132 (wapiti) och 129 (ménniska)
(Barria, et al., 2018). Den molekylira barriéiren som forhindrar omvandling av huPrP¢ fran PrP*4 ir
alltsd mindre robust &n vad man tidigare trodde (Davenport, et al., 2015). Fran utforda in vitro-forsok
konkluderade Efsa (2019) att BSE har hogst mojlighet att konvertera human PrP¢, CWD-isolat fran
(132 MM) dlg och experimentellt infekterade renar har en mellanliggande potential medan dvriga
stammar dr mindre effektiva att omvandla humana prionproteiner (EFSA 2019).

Forsok pa transgena moss som uttrycker human PrP¢ har inte lyckats till dags dato (2020-10-07).
(Race, et al., 2019) testade CWD-6verforing 1 tvd stammar av transgena modss som overuttrycker
humant PrP€ och dr mycket kéinsliga for infektion av PrP, Hundraétta mdss ympades intracerebralt
med tre olika kéllor till CWD (hjarnhomogenat fran dsnehjort, wapiti och vitsvanshjort). Efter 650 —
720 dagar screenades hjarnvdvnader fran CWD-inokulerade moss for bevis pa prioninfektion med RT-
QulC, immunohistokemi (IHC) och immunoblot. Vare sig IHC eller immunoblot visade pé dverforing
och 104 mdss var negativa med RT-QulC. Emellertid detekterades fyra mdss (tva infekterade med

stammar fran respektive wapiti och vitsvanshjort) inkonsekventa positiva RT-QulC-reaktioner. Detta
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kan bero pa mgjlig, men ineffektiv dverforing av CWD-infektion. Alternativt kan dessa resultat bero
pé falska positiva reaktioner eller detektion av kvarvarande PrP°* fran inokulatet (Race, et al., 2019).
(Herbst, et al., 2017) visade att nya CWD-linjer kan ha hdgre zoonotisk potential dn de som idag
cirkulerar bland hjortdjur i endemiska omraden. Detta baseras pa forsok med en stam fran
vitsvanshjort (H95+), som kunde inducera sjukdom i méss, vilka har en liknande struktur pa PrP° som
ménniska. Transgena mdss som uttrycker huPrP¢ har dock fortsatt inte infekterats med PrP°*¢ men
forsok pagar (Herbst, et al., 2017). For Scrapie, med samma typ av patogenes som CWD, lyckades till
exempel (Cassard, et al., 2014) infektera transgena mdss som dveruttrycker humana prionproteiner
efter tva passager, vilket gav en prionpropagering identisk med sCJD i forsoksdjuren.

Forsok pa apor: Artbarridren har korsats via forsok pa dodskalleapor (Samiri sciureus). 1 detta fall
inokulerades homogenat av hjédrna fran en infekterad asnehjort intracerebralt (Marsh, et al., 2005).
Ddodskalleapor har dven kunnat infekteras oralt (Race, et al., 2009). Daremot har forsok att infektera
makaker (som &r en ndrmare slékting till ménniska med mer lik PRNP-sekvens) savél intracerebralt
som oralt misslyckats (upp till 13 &r post-infektion) av samma grupp (Race, et al., 2018). Samtidigt
pavisade en Kanadensisk grupp infektion i makaker savil intracerebralt som oralt. Det senare genom
infekterat hjortkott. Resultaten presenterades pa en konferens 2017 (Czub, et al., 2017). Det finns dock
vissa fragetecken kring resultaten som @nnu inte har publicerats i ndgon vetenskaplig tidskrift.

Inga forsok med europeiska stammar har dock publicerats 4nnu, men forsok pagar. I bilaga 2
sammanfattas mer dn 500 pagaende, publicerade eller opublicerade 6verforingsexperiment av
nordamerikanska och europeiska CWD-isolat fran olika hjortar i olika djurmodeller (EFSA 2019).
Efsas konklusion med avseende pa artbarridren var att 1. dverféringen mellan arter ar begransad och
att aminosyrasekvensen for vardens PrP spelar en viktig roll i den totala kénsligheten for TSE-
sjukdom. 2. Aven for prioner hirrrande frin samma art kan kiinsligheten variera beroende pa
prionstam, vilket antyder att olika CWD-stammar kan ha olika vardspektrum och olika potential for
overforing till andra djurarter inklusive ménniska. 3. Det &r oklart om vérdspektrat for CWD i
Nordamerika stracker sig utdver familjen Cervidae men inga naturliga infektioner har hittills
rapporterats 1 andra arter (t.ex. rovdjur och asétare) med verlappande geografisk forekomst dir CWD
finns endemiskt. 4. Nordamerikansk CWD har 6verforts experimentellt till notkreatur och far, men
inte sdrskilt effektivt. Artbarridren verkar hogre for svin, &ven om de kan stodja en lag niva av
prionreplikation. 5. Experimentell 6verforing till transgena moss och andra gnagarmodeller visar viss
skillnad i viardspektrum mellan olika isolat. For de europeiska isolaten pagar fortfarande manga
bioassays och data dr dnnu inte tillgéngliga (bilaga 2). 6. Antalet stammar, stamdiversiteten,
prevalensen och det potentiella vardspektrat kan vara underskattat i baide Nordamerika och Europa
(EFSA 2019).

Epidemiologiskt finns det inte nigra pavisade samband mellan endemisk forekomst av CWD och

forhojd incidens av Creutzfeldt-Jacobs sjukdom (CJD). En studie frén Colorado dér en jimforelse
mellan dodsfall i prionsjukdomar hos befolkningen i CWD-endemiska och icke-endemiska lén visade
inte pa nadgon okad risk att bo i endemiska omraden. CJD-incidensen har inte heller 6kat dver tid
(1979-2001) (Mawhinney, et al., 2006). En uppfoljning av tolv potentiella fall av CJD i CWD-
endemiska omraden i USA visade inte pa ndgon koppling till exponering for CWD utan fallen hade en
genetisk eller en spontan forklaring (Belay, et al., 2004). Detta betyder dock inte att det inte har skett
nagon smittspridning eftersom inkubationstiden troligtvis ar véldigt 1&ng och att symtomen kan vara
ospecifika och inte uppticks utan obduktion dér man specifikt letar efter prionsjukdom.
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Exponeringsuppskattning

Overvakning av CWD inom EU

P& grund av fynden pé ren och &lg i Norge har EU, baserat pa underlag frdn EFSA, fattat beslut om att
infora ett tredrigt program for dvervakning av CWD hos vuxna hjortdjur i ldnder med en ren och/eller
en dlgpopulation, det vill siiga: Estland, Finland, Lettland, Litauen, Polen och Sverige®. Programmet
pagar mellan 1 januari 2018 till 31 december 2020, och omfattar minst 6 000 prover per land,
fordelade pa hagnade hjortdjur i fingenskap och frilevande hjortdjur och renar. Sedan sommaren 2016
har alla vuxna viltlevande hjortdjur som obducerats pa SV A provtagits for CWD.

I Sverige ska de 6 000 proverna i det treariga 6vervakningsprogrammet fordelas pa 500 fran hdgnad
kronhjort och 2 750 vardera fréan frilevande vilt respektive ren. Prover pa vilt tas geografiskt fordelat
over hela landet. Antalet prov per omrade har anpassats utifran populationernas storlek samt risk for
CWD, till exempel nérhet till Norge. Djur som visar symtom pd CWD, som hittas doda, som ar
nedsatta eller sjuka av annan anledning eller som dddas i trafiken prioriteras eftersom de antas vara/ha
varit mera mottagliga for smitta. Prover pa ren tas i samtliga samebyar och prover pa hdgnad kronhjort
tas i samtliga kronhjortshégn i landet (SVA, 2020). Efter det forsta positiva fyndet pa dlg i Arjeplog
har det genomforts en intensifierad 6vervakning i omréadet. Totalt har CWD hittills pavisats pa fyra
dlgar 1 Sverige, varav tre fran samma omrade i Norrbottens 1dn och en i Visterbottens lén. I alla fyra
fall ror det sig om &ldre (>10 ar) hondjur. De svenska dlgarna har uppvisat en liknande patologi som
de norska dlgarna och analyser har varit positiva pa material fran hjarnstam/hjarna men negativa vid
analys av lymfknutor. Overvakningsliget uppdateras dagligen av SVA.

I Norge har det sedan forsta fallet 2016 fram till idag (2020-10-07) pavisats 28 djur med CWD pa
112 253 provtagna djur. Dessa fordelar sig pa 20 vildrenar, 7 dlgar samt 1 kronhjort. Information om
den norska provtagningen uppdateras kontinuerligt av Veterinaerinstituttet.

De norska renarna som har varit positiva har haft liknande symtom som klassisk, nordamerikansk,
CWD. Aldern pa djuren har varit mellan 2 och 8 r och det &r framfGrallt prov frén lymknutor som har
varit positiva (alla), men i vissa fall &ven prov fran hjarnstammen (djur 4 &r och éldre). Nitton av de
positiva norska vildrenarna har befunnit sig i samma omrade (Nordfjella) och tillhort samma flock av
renar, men i september 2020 dok det dven upp ett fall pa en vildren fran Hardangervidda. Fallen pa élg
och hjort dr geografiskt mer spridda. Dessa djur har dessutom varit dldre — mellan 12 och 20 ar (ilg)
samt 16 (kronhjort) &r - och med annan patologi 4n hos renarna (Pirisinu, et al. 2018,
Veterinaerinstituttet 2020).

Utover de norska och svenska fallen har endast ett till inom EU sékerstéllts. Detta géller den élg i
Finland (15 ar) som péafanns dod i Kainuu-regionen néra ryska gransen. Den finska dlgen hade en
liknande patologi som de norska dlgarna och kronhjorten (Ruokavirasto, 2019). Under &ren 2003 —
2017 provtogs sammanlagt 2 438 hjortdjur 1 Finland med avseende pa CWD (inga positiva). I det
pagaende programmet hade 351 djur provtagits 2018-06-30.

Ovriga linder som omfattas av den utdkade dvervakningen ir Polen, Estland, Lettland och Lituaen®.
Ingen information av positiva fynd frén dessa lénder har &n sé linge publicerats. I resten av Europa ska
varje medlemsstat genomfora ett arligt vervakningsprogram for TSE grundat pa aktiv och passiv
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overvakning i enlighet med bilaga III i forordning (EG) nr 999/2001. Denna omfattar dock inte CWD,
men andra medlemsstaterna ska genomfora ytterligare dvervakning av TSE hos hjortdjur utifrdn en
riskbedomning dér det kan tas hénsyn till pavisande av TSE hos hjortdjur i samma eller angridnsande
regioner’. Mer information om ¢vervakningen i Europa samt forslag till utveckling av
overvakningsprogrammet finns i Efsa (2019).

Forekomst i olika vavnader

Efsa (2017) sammanstéllde experimentella infektionsforsok pa Nordamerikanska stammar dar man
sett till vilka vavnader som har varit positiva for PrP™ (Bilaga 1). Dessa innefattar bl.a. padvisandet av
infektiosa prioner i potentiellt 4tbara vavnader sdsom hjérta, lever, njure, tunga, bukspottkorteln, blod,
fettvdvnad och lymfa (EFSA, 2017). Det saknas dock data pa savil forekomsten av CWD i europeiska
hjortdjur sévil som fordelningen av PrP°*¢ i olika vivnader for att kunna gora en
exponeringsuppskattning med avseende pa konsumtion av kétt och andra produkter fran hjortdjur
(EFSA 2019).

Konsumtion av hjort

Det saknas specifik statistik pa konsumtionen av kott fran hjortdjur, men i forhallande till
konsumtionen av nét, gris och fagel beddms den vara liten. I Jordbruksverkets statistik ingér hjortkott i
gruppen ovrigt kott”. Konsumtionen av ”6vrigt kott” uppgick 2018 till 3,2 kg per person. Det dr
knappt 4 procent av den totala kottkonsumtionen i Sverige som samma ar uppgick till 83,5 kg per
person (Jordbruksverket, 2020).

Aven om konsumtion av #lg, hjort, rddjur och ren totalt sett ir jimforelsevis 14g i Sverige 4r den
ojamnt fordelad mellan olika konsumentgrupper. I till exempel manga &dlgjdgar- och rendgarhushall
konsumeras forhallandevis mycket élg- eller renkott.

Det finns manga recept for rokt ren- och édlghjarta da det anses vara en delikatess. Recept pa annan
indlvsmat fran vilt, exempelvis dlgnjure, forekommer ocksa men dr mindre vanligt. Det finns ocksa
recept for tillagning av hjdrna frén olika djurarter i Sverige, bland annat fran ren och alg. Det &r oként i
vilken utstrdckning som hjérna éts i Sverige, men troligen &r det 1 begrdnsad omfattning
(Livsmedelsverket 2020).

Inaktivering

Det finns inget sdkert sétt att minska prionhalterna genom tillagning eller processning av livsmedel.
Prioner dr generellt extremt taliga och klarar till exempel av att autoklaveras vid 121 °C. De
inaktiveringsstudier som har publicerats ar inte inriktade pa tillagning eller processning av livsmedel
utan snarare pa sterilisering av kirurgiska instrument med tanke p& iCJD. Exempel pa behandlingar
som inaktiverar PrP™ &r bland annat forlangd autoklavering med 16sningsmedel sésom SDS,
natriumhydroxid och hypoklorsyra (tabell 4). Sen riktlinjer inforts for sterilisering av kirurgiska
redskap har andelen iCJD minskat (Sakudo, ef al., 2011).

Med avseende pa vatten och avloppsvatten har savil ozon (Ding, ef al., 2013) som hypoklorsyra
(Hughson, ef al., 2016) kunnat reducera prioner. I studier pa jord har humusdmnen (Kuznetsova, ef al.,
2018), lerinnehall och pH (Wyckoff, et al., 2016, Dorak, et al., 2017) visat sig paverka infektiviteten
av prionproteiner. Det &r dock oklart vilken mekanism som leder till detta. En mdjlig forklaring kan
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vara problem med metodiken, d.v.s. att det inte skedde ndgon inaktivering utan att utvinningen av
prioner i den surare jorden var mindre effektiv. Vidare kan kompostering minska halten 2 — 4 logio
miitt med PMCA. Aven i detta fall ir det oklart vilken mekanism som ligger bakom reduktionen (Xu,
et al., 2014). Cykler av frys-tining kan skada membranet pa patogener sdsom bakterier och protozoer.
Forsok med prioner i jord tydde pa att frys-tining minskade risken for spridning négot, men att 500
frys-tiningscykler endast gav motsvarande en logio-reduktion av prionerna (Yuan, et al., 2018).

Tabell 4. Effektiva behandlingar for inaktivering av prioner (Sakudo, et al., 2011).

Natriumhypoklorit, NaOCI (20 000 ppm, 20°C, 1 timme) Fichet et al. 2004
Natriumhydroxid, NaOH (1 M, 20 °C, 1 timme)

Autoklavering underbl6tlaggning i vatten (134 °C, 18 min)

Alkaliskt detergent (1,6 %, 43 °C, 15 min)

Fenoliskt desinfektionsmedel (5 %, 20 °C, 30 min)

Forangad vateperoxid (2 mg/l, 30 °C, tre cykler) Tateishi et al. 1991
Guanidinhydroklorid (7M, rumstemperatur, 2 timmar)

Guanidintiocyanat (3M, rumstemperatur, 2 timmar)

Triklorattiksyra (3M, rumstemperatur, 2 timmar)

Myrsyra (60 %, rumstemperatur, 2 timmar)

Fenol (50 %, rumstemperatur, 2 timmar)

Sodium dodecylsulfat, SDS (100 °C, 10 min)
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Riskkaraktarisering

En introduktion av klassisk CWD kan fa allvarliga konsekvenser for hjortdjursjakten i allménhet och
rennéringen i synnerhet. Med tanke pé hur spridningen sett ut i Nordamerika, och till Sydkorea, utgor
forflyttningar av levande djur sannolikt den storsta risken for spridning av smitta fran ett infekterat
omréade till ett annat. Spridning av CWD kan dven ske mekaniskt av ménniskor genom férorenad jord
frén klader, stovlar eller utrustning (EFSA 2019) eller spridning av otillrackligt behandlat
slakteriavfall.

Den &vervakning som sker ér riskbaserad och inriktar sig pa att kunna identifiera om smittan finns i
Sverige. Spontant uppkomna fall kan eventuellt spridas vidare till andra hjortdjur om kroppen far ligga
kvar i miljon och andra hjortdjur fér i sig vivnad fran deras centrala nervsystem. Diaremot kan PrPe¢
finnas i andra delar av fortfarande symtomfria djur som dr infekterade med klassisk CWD. Dessa
utsondrar dessutom prioner med saliv, urin och feces.

Aven om CWD och Scrapie sprids likt fler andra smittsamma sjukdomar finns det olikheter. Eftersom
prionproteiner dr kroppsegna bildas inget antikroppsvar mot dem. Aven mellan arter ir likheten mellan
prionproteinerna tillricklig for att undga att immunforsvaret ska aktiveras, medan antikroppar kunde
utvecklas hos transgena mdss som inte uttryckte PrP¢ (PrP?°) (Prusiner, et al., 1993). Prioner bryts
dock ner langsamt av kroppen och for att orsaka sjukdom hos méinniska méste PrP°*¢ kunna péverka
de kroppsegna proteinerna i en takt som dr snabbare dn denna nedbrytning (Collinge & Clarke, 2007).
Hittills &r det endast PrP*° som har haft denna pévisade, zoonotiska, potential. Att PrP*¢ inte har
samma mojlighet att forindra humana PrPC€ ér pavisat i olika modeller sdsom transgena médss och
infektionsforsok med makaker (EFSA, 2019). Dock finns uppenbarligen mojligheten for nagra
stammar att forindra humana PrP¢ vilket har pavisats in vitro med PMCA. Déiremot var
omvandlingshastigheten ldngsammare #n vid motsvarande forsok med PrP"° (Barria, ef al., 2018).
Annu s linge har inte nigra resultat pa europeiska stammar publicerats vilket innebir en stor
kunskapslucka (Bilaga 2).

Svar pa specifika fragor
1. Vilka hjortdjur kan infekteras?

Svar: Det ar oklart hur brett artspektrum CWD har (EFSA 2019). Hittills har sju arter (nio om man
raknar underarter) ur underfamiljerna Cervinae och Capreolinae infekterats naturligt; asnehjort,
(svartsvanshjort), vitsvanshjort, dlg (europeisk och nordamerikansk), ren, kronhjort, wapiti och
sikahjort (tabell 2). Inga arter utanfor familjen Cervidae (hjortdjur) har pévisats positiva i sin
naturliga miljo.

Det finns en biologisk barridr i den meningen att prioner frdn en annan art inte omvandlas lika
enkelt som inom ursprungsarten. Huruvida den barriédren dr definitiv dr dock oklart.
Inkubationstiden ar mest sannolik valdigt 1ang for djur utanfor familjen Cervidae vilket innebér att
djuren inte skulle hinna bli sjuka inom sin livstid om de skulle vara mottagliga for infektion (VKM
2017).
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2. Beskriv kortfattat hur prioner kan orsaka CWD/avmagringssjuka hos hjortdjur och hur sjukdomen
yttrar sig.

Svar: Klassisk CWD smittar mellan hjortdjur via prioner i urin, saliv och feces. Initialt sker
upptaget i olika lymfvivnader dir en kedjereaktion sker, framforallt pa follikuldra dentritiska
celler (Sigurdson et al. 2002) innan motsvarande reaktion sker i nervsystemet och en ansamling av
PrP™ bildas i hjdrnan, vilket skadar cellerna i hjarnan. Denna process kan ta flera ménader upp till
ar beroende pa stam och djurets mottaglighet (EFSA 2018).

De mest framtrddande symtomen &r avmagring och beteendeforéndringar som blir alltmer uttalade
over tid. Symtomen kan ocksd omfatta dregling, okoordinerade rorelser, tandgnissling,
skélvningar, torr harrem och att djuret star med sénkt huvud. Mot slutet av sjukdomen ses ett dkat
drickande och 6kad urinering. Efter ett sjukdomsforlopp som kan piga i manader, dér djuren
(SVA, 2020).

3. Kan prionproteinerna som orsakar CWD dven orsaka sjukdom hos mdnniskor?

Svar: Det finns inget som tyder pa att CWD orsakar sjukdom hos méinniskor, se avsnitt om
zoonotisk potential (sid 20). Det gir ddremot inte helt att utesluta mojligheten. Om véra
prionproteiner skulle kunna péverkas sé ar troligtvis inkubationstiden for méinniska valdigt lang.
Hur en eventuell prionsjukdom skulle uttrycka sig hos minniska &r ocksé oklart (EFSA 2019).

4. Kan prionproteinerna som orsakar CWD éverforas till médnniskor via maten, det vill sdga finns det
ndgon risk att mdanniskor blir sjuka genom att konsumera delar av ett CWD-infekterat djur?

Svar: Det finns mojlighet att ménniskor exponeras for prioner genom konsumtion av hjortdjur fran
klassisk CWD-infekterade djur. Halterna i kott dr daremot laga jamfort med i riskmaterial sasom
hjarna och centrala nervsystemet. Det finns idag ingenting som tyder pa att ménniskor har
insjuknat i en TSE-sjukdom orsakad av PrP®"¢,

5. Kan infekterade hjortdjur som inte uppvisar sjukdomstecken dverféra prionproteiner till
mdnniskor?

Svar: Ja, eftersom prionproteinet replikerar i lymfatisk vdvnad redan innan det nar centrala
nervsystemet kan det pavisas i muskelvdvnad innan djuret uppvisar symtom. Detta géller klassisk
CWD som pavisades i den vilda renpopulationen pa Nordfjella i Norge. Halterna i
skelettmuskulatur dr dock sannolikt 14ga eftersom det i ett flertal studier inte har gétt att pavisa
PrP°¥¢ dir (Bilaga 1). Det dr inte heller klart hur mycket prion som hinner bildas i CNS innan
spontant uppkommen CWD kan pévisas.
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6. Finns det nagra dtgdrder som konsumenten kan gora for att minimera exponeringen av prioner i
kott, till exempel upphettning, frysning, torkning, saltning?

Svar: Nej, prioner dr véldigt taliga sa det finns ingenting som konsumenten kan gora for att
inaktivera dem. Det enklaste séttet att minska exponeringen é&r att undvika material som kan
innehalla hdgre nivaer av PrP*"! sdsom hjérna och centrala nervsystemet. Nist efter CNS ér olika
lymfatiska vivnader platser dér en ackumulering av PrP°" kan ske i djur med klassisk CWD
(EFSA, 2017).

7. Hur vanligt dr CWD hos hjortdjur i Sverige och andra nordiska linder?

Svar: CWD ér ovanligt och har pévisats pa fyra élgar 1 Sverige, sju i Norge samt en i Finland. I
Norge har dven en kronhjort testats positivt for CWD. Alla dessa fall verkar vara spontant (utan
kénd orsak) uppkomna dven om det dnnu inte ar fastslaget. Det finns dock for lite data for att
kunna gora en uppskattning av forekomsten bland hjortdjur i Sverige (EFSA 2019). I Norge
patriffades klassisk CWD? i en vildrenpopulation pa Nordfjella. Sammanlagt har 19 vildrenar i
denna population testats positivt (N =2 781). Dessutom har CWD pavisats i en ren i
Hardangervidda (N =4 023). I andra vildrenpopulationer har &nnu sé lange inte CWD

pavisats (N = 6 859); inte heller i tamren (N =41 147). Sammanlagt har 28 hjortdjur testats
positivt i Norge (N = 112 253). Dessa siffror uppdaterades 2020-10-07.

8. Hur sker overvakningen av CWD i Sverige, andra nordiska och i europeiska ldnder?

Svar: se Overvakning av CWD inom EU, sid 22.

Osakerhet

Det saknas fortfarande data for att kunna bedoma humanexponeringen for CWD i Norden. Det saknas
sévil data pa forekomsten bland hjortdjur (prevalens) samt fordelning av PrP*¢ i olika vivnader
(EFSA 2019). Det ér vidare oklart i hur stor utstrickning som kdtt fran hjort i allménhet, samt delar
som utgor storre risk (sdsom hjérna) i synnerhet, konsumeras.

Eftersom resultaten pa stammarna som pavisats i Norge och Sverige dnnu inte &r klara i forsok pé
transgena moss eller andra modeller dr osdkerheten om deras zoonotiska potential stor (EFSA 2019).

Det kan finnas ett morkertal i antalet CJD-fall bland ménniskor d&ven om det inte har konstaterats
nagon forhdjd forekomst av CJD hos méinniska i omraden ddr CWD finns endemiskt bland hjortar.
Inkubationstiden dr lang och symtomen kan vara sa pass ospecifika att sjukdomen inte upptécks utan
en obduktion dir man sérskilt letar efter en prionsjukdom. Hur en eventuell prionsjukdom skulle
uttrycka sig hos ménniska &r ocksa oklart (EFSA 2019).

> Det finns dock vissa skillnader jamfort med de fall som rapporterats fran Nordamerika (Guere et al. 2020).
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Bilaga 1. Distribution av PRP |
hjortdjur

Distribution av PrP i hjortdjur baserade pd infektionsforsok. Tabellen visar total detekterbar
vivnadsfordelning av PrP% bestimd med ett antal metoder (IHC, WB, PMCA, RT-QuiC eller bioassay),
oberoende av sjukdomsstadiet. I tomma rutor har inte den aktuella vivnaden analyserats (EFSA, 2017).

Tissue type (+/— by any test — IHC /WB/PMCA/RT-QuIC/ bioassay).

% Amount, proportion of animals or stage of infection not considered at this point®
= g e z
3 ] £
Z ° ~ S — 47 » — ) 3 k
H 3 S 8 8 §eroizoizliiizezgies;ifiiciiicoe.fEE: @
& & s F § SE8Efee833i35zzaue P33R 2E2325388¢F28 3 £
Haley et al. (2016) Farmed wapiti  132MM N CWD + + + +
132ML + + +
Selariu et al. (2015) Wapiti 132MM N CWD + + + + +
132ML + +| |+ ¥+ |+ + [+ |+ + [+]+]-
Henderson et al. (2015) White-tiled 9665  E (A, OC  CWD e 1+ + |+
deer orF)
966G + +
Dagleish et al. (2015)  Red deer 22600 E (00 BSE ¥ |- |- |+]|- - - _ = _ ===
Monello et al. (2013)  Free-ranging cwp
wapiti
John et al. (2013) White-tailed 96GG E (0C) CWD + +
deer
96GS
9655 + +
Mule deer E (00) CWD
Elder et al. (2013) White-tailed E(Aor OC) CWD
deer
Muntjac E(0GsSC) Ccwo +
Thomsen et al. (2012) White-tailed 96GG N CWD + +|+ +
deer
96G5
9655 - + |+
Race et al. (2009b) Mule deer N CWD + + +
Martin et al. (2009),  Red deer 132MM  E (IC) BSE + + |+ —|— - — - 1 [=1=1= === |- ==
Dagleish et al. (2015) E (00) CWD +
Angers et al. (2006) | Mule deer N CWD +
Sigurdson et al. (2002) Mule deer N owp + + + +
Mitchel et al. (2012)  Reindeer w, E(0O WD+ + |7 PO P I PP P g S I B P PR | |+ + +
129GG
138SS
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Benestad et al. (2016) Reindeer 2w, N CWD + +
129GG
13855
169W
Tamginey et al. (2009) Mule deer E (00) WD +
Mathiason et a. (2009) White-tailed 96GG E CWD + + |+ + +
deer
Pulford et a. (2012)  Wapit N WD+ +| |+

N: natural; E: experimental; A: aerosol; F: fomite; IC: intracerebral challenge; OC: oral challenge; SC subautaneous challenge; BSE: bovine spongiform encephalopathy; CWD: chronic wasting disease; PNS: peripheral nervous
system; ENS: enteric nervous system; RPLN: retropharyngeal lymph node; GALT: gut-assodated lymphoid tissue; RAMALT: redoanal mucosa-assodated lymphoid tissue; LRS: lymphoreticular system; CSF: cerebrospinal fluid.
(2): When blank, data on genotype/s not available in the publication.

(b): When blank, data on presence/absence of CWD infectivity not available in the publication.
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Bilaga 2. Sammanstallning av
infektionsforsok

Sammanstdllning av forskningsldiget med avseende pd cirka 500 overforingsforsok av CWD-isolat frdan
Nordamerika och Europa i gnagarmodeller (EFSA 2019).

CWD isolates
=
=
Country USA Canada Norway g
[
Species —~ o~
modelled g‘ ;_..
Rodent g g . el L
models § 3 P E 3 P g § 9 g .§ P
X % : 8 x 2: : 838 5 8 3 £ 8
T £ 2 = o £ 3 T e = & & =
Mouse conventional ¥Y/N Y/N 'Y Y/N Y Y
mice
Mouse tg-mousePrP | Y Y ong Y ong Y
Hamster  hamsters ong ong ong
Hamster  tg-hamsterPrP Y ong - ong
Bank vole bank voles Y Y Y Y Y Y Y Y Y Y Y
Deer tg-cervidPrP | Y Y Y |¥ Y Y Y o Y Y ong Y ong
(all variants)

Bovine tg-bovinePrP - Y/N Y/N Y Y/ ong ong ong

N Y
Ovine tg-sheepPrP | ¥ ong Y Y/N ong ong ong
(all variants)

Porcine  tg-porcinePrP ong ong

ong/N  ong/N ong
Human tg-humanPrP ong ong ong
(all variants)
Vulture tg-vulturePrP ong ong ong

RED: ongoing or no transmission; GREEN: successful transmission; AMBER: mixed results. ong: ongoing.

Y. completed or ongoing experiments show there is evidence of postive transmission in at least a subset of recipient rodents,
independently on the attack rate and incubation time.

‘Nt completed bicassays show there is no evidence of positive transmission in any of the recipient rodents.

‘ong”: ongoing experiments, but there is still no evidence of positive transmission in at least one of the recipient rodents.

Some results are expressed with a double symbol, i.e. "Y/N' or "ong/N’, meaning that different results have been obtained with

different CWD isolates from the same species and country, or that different outcomes have been obtained with the same CWD

isolate after inoculation in different rodent lines gathered in each row.

LIVSMEDELSVERKETS RAPPORTSERIE —L 2020 NR 19

33



| den hér rapporten presenteras en generell bakgrund till prioner och prionsjukdomar samt mer specifik om
Avmagringssjuka (Chronic Wasting Disease, CWD). CWD ar en ny och ovanlig djursjukdom i Europa, men den har funnits i
Nordamerika sedan 1960-talet. | Europa pavisades CWD for férsta gangen 2016, i norska vildrenar. Darefter har sjukdomen
pavisats i dlgar och kronhjort i Norge, Sverige och Finland, sammanlagt 32 djur. | Sverige pavisades CWD i tre dldre dlgar
2019 samt ytterligare en under 2020. Sjukdomen orsakas av ett prion, ett infektiost protein. Forutom CWD finns dven andra
olika prionsjukdomar som kan drabba djur men dven manniskor, till exempel Bovin spongiform encefalopati (BSE) hos
notkreatur, scrapie hos far och getter samt Creutzfeldt Jacobs sjukdom (CJD) hos ménniskor. Alla som drabbas av en
prionsjukdom far neurologiska stérningar som leder till déden.

Syftet med denna rapport ar att bedoma risken for manniskor att insjukna i prionsjukdom efter konsumtion av infekterade
hjortdjur. Det &r dver 50 ar sedan CWD upptécktes, och det finns inget som tyder pa att sjukdomen har spridits till
manniskor som atit kott fran infekterade djur. Det finns dock en vetenskaplig osdkerhet om den zoonotiska férmagan hos
CWD-prioner och artbarridren ar inte absolut. Osdkerheterna géller sarskilt de nya varianter av CWD-prioner som pavisats i
Norden. Fér dessa CWD-varianter finns det annu inga rapporterade undersdkningar med avseende pa den zoonotiska
férmagan. Aven om sannolikheten ar mycket lag fér att ménniskor skulle drabbas av CWD gar den inte helt att utesluta.

Livsmedelsverket dr Sveriges expert- och centrala kontrollmyndighet pd livsmedelsomrddet. Vi arbetar for sdker mat och bra dricksvatten,

att ingen konsument ska bli lurad om vad maten innehdller och fér bra matvanor. Det dr vdrt recept pd matglddje.
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